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A sclerosis multiplex, a myasthenia gravis és a
gyulladásos neuropathiák közös jellemzôje – az
immunológiai patomechanizmus okozta károso-
dás eredményeként – a krónikus lefolyás, a po-
tenciálisan kialakuló rokkantság. Korai felisme-
résük és pontos diagnosztizálásuk igen fontos,
hiszen a betegek többsége jól reagál a megfelelô
immunmoduláns terápiára. A diagnosztika a há-
ziorvos által felismert klinikai tünetek mellett
speciális neurofiziológiai, illetve radiológiai, va-
lamint laboratóriumi eredmények összegzését
igényli, a kórképek alapos ismeretének birtoká-
ban. Ebben az összefoglaló közleményben a
szerzô a fôbb immunmediált neurológiai kórké-
pek átfogó ismertetése mellett a célzott immuno-
lógiai kezelés lehetôségét tekinti át.
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IMMUNE-MEDIATED NEUROLOGICAL
DISORDERS
Multiple sclerosis, myasthenia gravis and chro-
nic inflammatory neuropathies share the com-
mon feature of chronic course with potential
development of disability due to the damage
caused by immunological processes. Early de-
tection and precise diagnosis is very important,
because most patients respond well to proper
immunomodulatory treatment. The diagnosis
requires extensive knowledge of the disease and
is based on the clinical symptoms recognised by
the GP, as well as on complex assessment of the
results of special neurophysiological, radiolo-
gical and laboratory examinations. The present
paper reviews the major immune-mediated
neurological disorders and discusses their tar-
geted immunological treatment.
multiple sclerosis, myasthenia gravis,
Guillain–Barré syndrome, CIDP, vasculitis,
interferon beta, glatiramer acetate,
natalizumab, IVIG
Immunmediált neurológiai kórképek
Csépány Tünde
Az immunológia, molekuláris biológia és bio-technológia kutatásainak eredményei, roha-mos fejlôdése a központi és perifériás ideg-
rendszer autoimmun betegségeinek, patomechanizmu-
sának pontosabb értelmezéséhez vezetett. Különbözô
támadáspontú, új specifikus immunterápiák jelentek
meg. Egyre inkább nyilvánvalónak tûnik, hogy a koráb-
ban egy betegségként kezelt kórképek hátterében hete-
rogén patomechanizmus állhat, amelyek betegségalcso-
portok elkülönítését, különbözô terápiát igényelhet-
nek (1). A diagnosztikus eljárások fejlôdésével a klasz-
szikus kórlefolyású kórképek mellett benignus formá-
kat is felismerünk, továbbá a kórképet hamarabb diag-
nosztizáljuk. A célzottan alkalmazott immunterápiák
mellett a betegség, ha nem is gyógyítható, de hatéko-
nyabban kezelhetô. Az egyes kórképek természetes le-
folyását változtatva a rokkantság késleltethetô, vagy
más esetben elkerülhetô az életet veszélyeztetô krízis.
Jelen összefoglalóban a fôbb immunmediált neurológi-
ai kórképek átfogó ismertetése, a célzott immunológi-
ai kezelés bemutatása volt a cél. 
Sclerosis multiplex
A sclerosis multiplex (SM) a központi idegrendszer
krónikus, immunmediált demyelinisatióval járó meg-
betegedése. A leggyakoribb neuroimmunológiai beteg-
ség. Magyarországi felmérések szerint prevalenciája
62/100 000, évente országosan körülbelül 5-700 új ese-
tet diagnosztizálnak (2). A sclerosis multiplex patoge-
nezisét és a tünetek dinamikáját tekintve heterogén
kórkép. A klinikai tünetek közvetlen oka a demyeli-
nisatio következtében kialakuló kondukciós blokk.
Amíg az axonok épek, addig a remyelinisatio a tünetek
megszûnéséhez vezet. A demyelinisált területek – úgy-
nevezett plakkok – a fehérállományban multiplex gó-
cokban figyelhetôk meg. Szövettani vizsgálattal az agyi
erek körül a lymphocytás-plazmasejtes beszûrôdés,
macrophagok jelenléte közös jellemzô, azonban az im-
munológiai események, elemek aránya egyedenként
változó mértékû (1). A demyelinisatio lehetséges kiala-
kulására alcsoportok különíthetôk el:
– T-sejt- és macrophagmediált, 
– B-sejt- (ellenanyag) és komplementmediált, 
– kifejezett oligodendrocyta-apoptosissal járó, 
– primer oligodendrocyta-dystrophiával jellemezhe-
tô. 
Remyelinisatio jelei csupán az elsô két típusban
észlelhetôk, azonban ez a kapacitás is évek alatt kime-
rül. A másodlagos axondegeneráció határozza meg a
betegség prognózisát, a rokkantság mértékét, és ez
felelôs a progresszív fázis kialakulásáért (3). A geneti-
kai és környezeti faktorok részben felelôsek lehetnek a
különbözô patomechanizmusért (4–8).
Kórlefolyás
Ma már ismert, hogy az összes sclerosis multiplexes
beteg legalább 20-25%-ánál enyhén zajlik a betegség, a
betegek 10-15 év kórtörténet után is csak mérsékelten
mozgáskorlátozottak, könnyû fizikai terheléssel járó
állást be tudnak tölteni. Az esetek 5-10%-ában a
sclerosis multiplex gyors lefolyású, a
betegek egy-két éven belül tolószék-
hez, ágyhoz kötötté válnak. 
A betegség típusos esetben a 20–40.
életév között, bármilyen központi
idegrendszeri tünettel indulhat, lehet
homályos látás (látóideg-gyulladás),
zsibbadás, szédülés, kettôs látás, izom-
gyengeség stb. A sclerosis multiplex
elsô éveiben, a betegek 80-85%-ánál
egyetlen tünet vagy akár tünetek várat-
lanul 24 óránál hosszabb ideig jelent-
keznek (relapsus, shub), majd néhány
hét alatt akár spontán is megszûnhet-
nek vagy mérséklôdnek (remisszió).
Hosszabb-rövidebb tünetmentes pe-
riódus után a korábbi tünet visszatérhet vagy újabb tü-
net jelentkezhet. A shubok ismétlôdésével a felépülés
esélye csökken. Az egyes rosszabbodások között eltelt
idô betegenként nagy különbséget mutat. Ez a relap-
susokkal, remissziókkal jellemezhetô periódus a bete-
gek felénél körülbelül tíz év múlva átalakul: visszaesé-
sek nem jelentkeznek, a beteg állapota lassan, egyenle-
tesen rosszabbodik. Ez a betegségnek az úgynevezett
szekunder progresszív fázisa. A betegek 10-15%-ánál
kezdettôl, lappangva, egyenletesen fokozódnak a tüne-
tek, amelyet primer progresszív formaként különítünk
el (9).
Diagnózis
A sclerosis multiplexre kizárólagosan jellemzô klinikai,
laboratóriumi, radiológiai eltérés nincsen. A diagnózis
a kórtörténet, a klinikai tünetek és neurológiai vizsgá-
lat elemzésén alapul. Igazolni kell a betegség krónikus
fennállását. Az SM-plakkok aktivitása, mérete és száma
idôben változik. A diagnózis a mágneses magrezonan-
cia vizsgálattal (MRI) kimutatható eltérések száma, el-
helyezkedése, nagysága és aktivitása alapján, a klinikai
tünetek ismeretében felállítható; a prognózis megbe-
csülhetô már az elsô, sclerosis multiplexre gyanús tü-
net (klinikailag izolált szindróma – CIS) észlelésekor.
A liquorvizsgálat – az emelkedett IgG-index és az
oligoclonalis gammopathia jelenléte – fontos, kiegészí-
tô diagnosztikus módszer a kórisme korai felállításá-
ban (10). 
Kezelés
Az 1996-ban hazánkban is bevezetett immunmoduláló
kezelés a gyulladás csökkentése révén redukálja az
axonkárosodás mértékét, így késleltetheti a szekunder
progresszív fázis, a rokkantság kialakulását (11, 12).
Az elsô ilyen bizonyítottan hatásos szer egy interfe-
ron-β (-1b) -készítmény (Betaferon) volt. 2001-ig még
három szert – egy aminosavakból állót (glatiramer
acetát, Copaxone) és két interferon β- (-1a) készít-
ményt (Avonex, Rebif) – is törzskönyveztek Magyar-
országon. Ezeket a gyógyszereket a betegek öninjekci-
ózás formájában alkalmazzák (13). Az adagolás módja
és gyakorisága különbözik (1. táblázat). Hatékonysá-
guk hasonló, megközelítôleg egyharmaddal csökkentik
a visszaesések számát, és mérséklik a betegség követ-
keztében kialakuló agykárosodás progresszióját (11,
16–19). Bármelyik gyógyszert választhatjuk annak a
hullámzó kórlefolyással jellemezhetô betegnek, akinek
az utóbbi két évben legalább kettô vagy több shubja
volt, és állapota nem rosszabb annál, hogy önállóan leg-
alább száz métert meg tudjon tenni (26, 27). Amennyi-
ben a kezelés mellett a tünetek rosszabbodnak, a beteg-
ség a kezelésre nem reagál (nonreszponder), indokolt a
más hatásmechanizmusú kezelésre váltás (28). Máso-
dik vonalban választható gyógyszerként törzskönyvez-
ték az intravénás infúzióban adható, humán monoklo-
nális antitestet tartalmazó natalizumabot (Tysabri); ez
a relapsusokat több mint kétharmadával csökkenti, de
csak fokozott ellenôrzés mellett biztonságos (20, 21,
29–31). Hazánkban még nem elérhetô, helyette az
immunszuppresszív hatású mitoxantronkezelés vá-
lasztható. Mitoxantron intravénás infúzióban adható,
de cardiotoxicus mellékhatása miatt még fokozott
ellenôrzés mellett is csak két évig adva biztonságos (22,
28).
Amennyiben a sclerosis multiplexre specializálódott
szakorvosok már a sclerosis multiplexre utaló elsô és
egyetlen tünet jelentkezésekor a gyulladás kiterjedt
voltát észlelik a részletes átvizsgálás során, egyes inter-
feron β-készítményekkel késleltethetô a betegség ki-
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A sclerosis multiplex kezelése a kórlefolyás szerint (14-25)
im.:     sc.:    IFN:     RRSM:     SM:    MIU:     MHC:     SGPT:     TCR:     JC: 
1. TÁBLÁZAT
Gyógyszer Dózis Feltételezett Mellékhatás
patomechanizmus
Akut relapsus
Elsô vonalbeli: 1 g/nap iv. 3-5× mérsékli a vér-agy gát zavarát, infekciók (herpes simplex, herpes zoster), 
kortikoszteroid csökkenti az oedemakép- bokaoedema, csonttörés, akut szorongás
(medroxi- zôdést és az IFN-γ-fel-
prednizolon) (14) szabadulást; apoptosisin-
dukció (CD4+ T-sejtek)
Második vonalbeli: hét alkalommal patogén antitestek eltávolítása elektrolit-háztartás zavara, hypocalcaemia, 
plazmaferézis másodnaponta hypotonia, anaphylaxia, diffúz intravascu-, 
(ha kortikoszte- laris coagulopathia, haemolysis, iatrogén 
roidra nem reagál fertôzések
relapsusban) (15)
RRSM: elsô vonalban választható, immunmoduláns kezelés (csökkenti a relapsusok számát és/vagy lassítja a rokkantságot)
IFN-β-1a 30 µg im. multiplex antiinflammatoricus lokális: ritka szisztémás: 
(Avonex) (16) 1× hetente szisztémás immunhatások: influenzaszerû 
mérsékli a reaktív T-sejt- tünetek az injekció 
IFN-β-1a 44 µg sc., vándorlást a központi lokális: pír, gyul- napján (hôemelke-
(Rebif) (17) 3× hetente idegrendszerbe, gátolja ladás, bôrnekrózis dés, izomfájdalom, 
a T-sejt-aktiválódást gyengeség, fejfájás); 
IFN-β-1b 250 µg (8 MIU) (MHC-II-expresszió); lokális: erythema, leukopenia, 
(Betaferon) (18) sc. másodnaponta fokozza a szuppresszorsejt- gyulladás, az SGOT, SGPT 
aktivitást; a citokinmiliô bôrnekrózis átmeneti emelkedése
antiinflammatoricus változása 
Glatiramer acetát 20 mg sc. naponta közvetlenül kötôdik lokális: erythema, szisztémás (injekció 
(Copaxone) (19) a HLA DR-molekulához beszûrôdés; utáni azonnali): 
(MBP/MHC és TCR-képzés hosszú távon: kipirulás, mellkasi 
csökken), csökken az MBP- subcutan szorító fájdalom, 
specifikus T-sejt-proliferáció lipoatrophia dyspnoe, palpitatio 
(lokális bystander szupp- és szorongás
resszió), valószínûleg neuro-
protektív
RRSM: második vonalban választható; immunmoduláns kezelésre nem reagálók
Natalizumab 3 mg/ttkg szelektíven gátolja a trans- fejfájás, fáradékonyság; immunszupp-
(α4β1 integrin intravénásan, havonta endothelialis leukocytaván- rimált állapotban JC-vírus-aktiváció 
glükoprotein dorlást a központi idegrend- (ritka)
monoklonális ellen- szerbe
anyag) (20, 21)
Mitoxantron 12 mg/m2 iv. három- széles immunszuppresszió cardiotoxicitas, leukopenia, menstruációs
(Novantron) (22) havonta (maximum (T-sejtek, B-sejtek, macro- zavar, fertôzéshajlam, leukaemia (ritka)
140 mg/m2) phagok)
Szekunder progresszív (még relapszáló) SM
IFN-β-1b 250 µg (8 MIU) sc. lásd: fent lásd: fent
(Betaferon) (23) másodnaponta
Mitoxantron 12 mg/m2 iv. három- lásd: fent lásd: fent
(Novantron) (22) havonta (maximum
140 mg/m2)
Induló SM; klinikailag izolált szindróma nagy rizikóval definitív RRSM kialakulására
IFN-β-1a 30 µg im. 1× hetente lásd: fent lásd: fent
(Avonex) (24)
IFN-β-1b 250 µg (8 MIU) sc. lásd: fent lásd: fent
(Betaferon) (25) másodnaponta
Primer progresszív SM: szimptómás
alakulása (24–26). Ezért fontos, hogy a betegség gya-
núja esetén sclerosis multiplex centrumban végezzék a
kivizsgálást. 
Shubok nélkül (krónikus progresszív forma) zajló
esetekben az említett immunmoduláns készítmények
nem hatásosak, tüneti kezeléssel tudunk enyhíteni a
betegek panaszain (32). 
Az új kezelési eljárásoknak köszönhetôen a sclerosis
multiplexes betegek várható kórlefolyása ma sokkal
kedvezôbb, mint tíz évvel ezelôtt volt. A betegség gya-
kori elôfordulásának megfelelôen nagyszámú magas
színvonalú tudományos vizsgálat folyik újabb – és a je-
lenlegieknél is hatékonyabb – gyógyszerek fejlesztésé-
re. Valószínû, hogy az orális készítmények hatékonysá-
ga 2010-re bizonyított lesz a hullámzó kórlefolyással
jellemezhetô formában (9). Az ôssejtkezelés hatásos-
ságának igazolására sclerosis multiplexben még további
randomizált, kontrollált vizsgálatok szükségesek (33). 
Myasthenia gravis
A hullámzó kóros fáradtsággal jellemezhetô betegek
szervezetében autoantitestek károsítják az izomsejtek
felszínén elhelyezkedô acetil-kolin- (AchR-) vagy az
izomspecifikus tirozin-kináz- (MUSK-) receptorokat.
Az acetil-kolin-receptorok száma csökken, a feszült-
ségfüggô nátriumcsatornák is károsodnak. Ezáltal meg-
akadályozzák az úgynevezett neuromuscularis transz-
missziót.
Heterogén kórkép, kialakulásában a csecsemômirigy
kóros aktivitása, genetikai és környezeti faktorok is va-
lószínûleg meghatározó szerepet játszanak. Ritka be-
tegség, elôfordulása körülbelül 10-15 beteg/100 000 la-
kos körüli. Évente egymillió lakosra körülbelül kettô-
négy új esetet diagnosztizálnak. A betegség fiatal élet-
korban (45 év alatt) nôk körében, idôskorban (65 év
felett) pedig férfiaknál gyakoribb (9).
Klinikai tünetek, diagnózis
A fizikai terhelésre fokozódó izomgyengeséget nap-
szaki ingadozás jellemzi; elsôsorban a délutáni órákban
jelentkezik, pihenésre csökken vagy átmenetileg meg-
szûnik. A betegség leggyakrabban a külsô szemizmok
gyengeségével kezdôdik. A betegek kettôs látásra,
szemhéjcsüngésre panaszkodnak. A garat- és nyelviz-
mok gyengesége nyelés- és beszédzavart (elkent, „orr-
hangú”, nehezen érthetô beszéd) okoz. A végtagizmok
proximális gyengesége miatt a hajmosás, borotválkozás
és a lépcsôn járás válhat nehezítetté. Súlyosabb esetben
a légzôizmok is károsodhatnak. A gyengeség mértéke
változó a betegeknél és a különbözô izomcsoportok-
ban. Az izmok gyengesége kezelés nélkül fokozódik,
légzésbénuláshoz, myastheniás krízishez vezethet. A
krízisek száma az immunszuppresszív kezelések elter-
jedése óta néhány százalékra csökkent. 
A diagnózis felállításában elektromiográfiával egy
ideg ingerlésével kiváltott motoros válaszpotenciál
elemzésével igazolható az ideg-izom átkapcsolódás za-
vara. Kiegészítô vizsgálatként acetil-kolin-receptor-el-
lenes ellenanyagok kimutatását végezhetjük. Myasthe-
nia gravis klinikai gyanúja esetén mindig el kell végez-
ni a mellkas CT-vizsgálatát a thymus esetleges kóros el-
téréseinek kimutatása céljából.
Kezelés
Hasonlóan a többi autoimmun kórképhez, a myasthe-
nia gravis természetes lefolyását is a gyulladásos folya-
mat fellángolása, illetve lecsengése – vagyis relapsusok
és remissziók – jellemzik. A választandó kezelést a kli-
nikai tünetek határozzák meg (2. táblázat). A cél a
komplett remisszió, a tünetmentesség elérése, illetve
megtartása. A kezelést tüneti (kolinészterázgátló), vala-
mint kombinált gyógyszeres (metilprednizolon+azat-
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A myasthenia gravis kezelése a klinikai megjelenés szerint
2. TÁBLÁZAT
Korai kezdet Késôi kezdet Ocularis Bulbaris Generalizált
Szimptómás
Pyridostigmin (Mestinon) + + + + +
Az autoimmun folyamat gátlása
Kortikoszteroid + + + + +
Azathioprin + + – + +
Cyclosporin (azathioprint
nem tolerálók) + – – + +
Plazmaferézis vagy intra-
vénás immunglobulin súlyos tünetekkel, krízisveszélyben – súlyos tünetekkel, krízisveszélyben
Thymectomia (thymoma
esetén mindig) + – – fiatalkori, generalizált, szeropozitív +
hioprin) és mûtéti (thymectomia) immunterápia kom-
binálásával végezhetjük (9, 34–36). Az elsôként válasz-
tandó hosszú hatású kolinészterázgátló szerek a
pyridostigmin-bromid (Mestinon), az ambenonium-
klorid (Mytelase) az enzim blokkolásával növelik az
acetil-kolin koncentrációját a még meglévô, funkcioná-
lisan ép acetil-kolin-receptoron. A korai és enyhe ese-
tekben adásuk elegendô lehet.
A kombinált immunmoduláló és immunszuppresz-
szív kezelés hatékonyabb a tünetinél. A kezelés vagy az
acetil-kolin-receptor-ellenes ellenanyagok termelését
befolyásolja, vagy az autoimmun gyulladást mérsékli.
Azathioprin és metilprednizolon alkalmazásával a kö-
zepesen súlyos betegek tünetmentessé tehetôk, és
megelôzhetôk a myastheniás krízisek (37). Nagy dó-
zissal (1 mg/ttkg) indított kortikoszteroid-kezelés a
tünetek fokozódását eredményezheti, myastheniás krí-
zist provokálhat, ezért a terápiát célszerû kis dózissal
kezdeni. A kortikoszteroid azonban csak négy-nyolc
hét múlva éri el a hatását, az azathioprin pedig 6-12 hó-
nap múlva. Ha a kortikoszteroid-kezelés mellett az
elsô két hétben a tünetek súlyosbodnak, krízis veszélye
fenyeget, intravénás immunglobulin (IVIG) vagy plaz-
maferézis-kezelés javasolt. Azok számára, akik az
azathioprint nem tolerálják, alternatívaként cyclospo-
rinkezelés jön szóba. 
A myastheniás krízis a légzôizmok elégtelen mûködé-
se következtében intubációt, gépi lélegeztetést igénylô,
életveszélyes állapot. A betegek intenzív kezelést igé-
nyelnek. A gyulladás mérséklését gyors, de átmeneti ha-
tású oki kezeléssel – összesen három-öt alkalommal,
két-három naponta ismételt plazmaferézissel vagy nagy
dózisú (teljes dózis 2 g/ttkg, három vagy négy nap alatt)
IVIG adásával – érhetjük el. Ezek a kezelések jelentôsen
hozzájárultak a betegség mortalitásának drasztikus
csökkenéséhez.
Csecsemômirigy-daganat esetében mindig meg kell
operálni a beteget. Fiatalkori formákban a vissza nem
fejlôdött thymus eltávolítása (thymectomia) is indokolt. 
Myasthenia gravis esetén számos gyógyszer kontra-
indikált; mûtéti beavatkozások, infekciók is okozhat-
nak myastheniás krízist (9). A betegség változatos, in-
dividuális lefolyása indokolja, hogy a betegek átvizsgá-
lását, kezelését és gondozását a myasthenia kezelésé-
ben nagy gyakorlattal rendelkezô neurológus irányítsa.
Immunmediált, gyulladásos,
multifokális polyneuropathiák
A tünetek közvetlen oka – a sclerosis multiplexhez ha-
sonlóan ebben a betegségben is – az idegrostok szige-
telését, az ingervezetést biztosító myelinhüvely pusz-
tulása; azonban csak a környéki ideg, a Schwann-sejtek
által termelt myelin károsodik, a központi idegrend-
szeri oligodendrocyták által termelt myelin többnyire
intakt marad. A gyulladás a spinalis ideggyököket, a
spinalis idegeket, a plexusokat és proximális idegtör-
zseket károsíthatja. A klinikai spektrum heterogén, az
utóbbi években több altípusát próbálják elkülöníteni
(3., 4. táblázat). A motoros és a szenzoros idegek kü-
lönbözô mértékben károsodhatnak. Az anamnézis fel-
vétele során perifériás neuropathiára utal, ha az izom-
gyengeség elsôsorban a distalis izomzatban jelentkezik,
az izomtömeg körülírtan sorvad. A
zsibbadás, fájdalom, érzéskiesés kesz-
tyû- vagy harisnyaszerû eloszlású. Az
alapellátásban diagnosztizálható leg-
gyakoribb okok (diabetes mellitus, al-
koholfogyasztás) mellett a gyulladásos
kórformákra is gondolni kell (38). A
tünetek progressziója akut forma ese-
tén általában 10-14 nap alatt eléri maxi-
mumát, míg krónikus esetben legalább
nyolc hete észlelhetô. A lefolyás lehet
monofázisos, folyamatosan progresz-
szív, akár relapsus-remisszió váltakozá-
sával ciklikus. Ritka kórképek, fogé-
konyságot meghatározó genetikai tényezôket nem is-
merünk. A betegséget gyakran valamilyen felsô légúti,
gastrointestinalis fertôzés elôzi meg. A diagnózis klini-
kai, elektrofiziológiai, laboratóriumi és patológiai kri-
tériumokon nyugszik (9).
Akut, gyulladásos
demyelinisatiós neuropathia
A Guillain–Barré-szindróma az akut, gyulladásos de-
myelinisatiós neuropathia klasszikus formája. Az inci-
denciát világszerte 1-4/100 000 lakos/évre becsülik, va-
gyis Magyarországon évente körülbelül 100-400 új be-
teggel számolhatunk. Tünetei gyakran infekciót (pél-
dául hasmenést) követôen két-három héttel kezdôd-
nek. Jellegzetes esetben a kezdeti lábgyengeséget gyor-
san progrediáló, felfelé terjedô, petyhüdt bénulás köve-
ti, a törzs és a felsô végtagizmok is szimmetrikusan
meggyengülnek. A bénulás az esetek 90%-ában 10-14
nap alatt éri el maximumát. Ha ezt követôen négy hé-
ten belül megindul a javulás, jó esély van a gyógyulásra.
A javulás hónapokon át folyhat, akár két évig is eltart-
hat. Az autonóm idegrendszer károsodására ritmusza-
var, hypo- vagy hypertonia, csökkent bélmozgás – rit-
kán paralyticus ileus –, vizeletretenció utal. Ha a gyul-
ladás eléri a nyaki gerincvelôbôl kilépô gyököket, lég-
zésbénuláshoz vezet. A légzészavar, a vegetatív tünetek
és a potenciális szövôdmények miatt a betegek intenzív
észlelést igényelnek az akut szakban. Légzésbénulás ki-
alakulása esetén a lélegeztetés idôtartama egy-két hó-
nap is lehet, és a beteg meggyógyulhat. Monofázisos
kórkép (9).
A kórokozók (például Campylobacter jejuni) anti-
génjei ellen termelôdô ellenanyagok és az aktiválódó T-
sejtek keresztreakciót adnak a környéki ideg antigénje-
ivel, például gangliozidjaival. Ez a keresztreaktivitás a
komplementrendszer aktiválódásával vezethet a de-
myelinisatio kialakulásához. Gyakran mutathatók ki
antigangliozid-ellenanyagok a szérumban. Az autoim-
mun gyulladásban azonban az axon nemcsak másodla-
gosan, hanem elsôdlegesen is károsodhat, így axonalis
LAM 2008;18(6–7):000–000.   Csépány: Immunmediált neurológiai kórképek 5
LAM-TUDOMÁNY • TOVÁBBKÉPZÉS • A TÁRSSZAKMÁK HALADÁSA
Az új kezelési
eljárásoknak
köszönhetôen
a sclerosis
multiplex
kórlefolyása ma
már sokkal
kedvezôbb.
kórformákkal jellemezhetô ritkább variánsokat is elkü-
lönítenek. Ekkor szimmetrikus, petyhüdt bénulás
(AMAN) és ahhoz kesztyûujjszerûen kéz- vagy haris-
nyaszerûen jelentkezô lábzsibbadás, érzéskiesés társul
(AMSAN), vagy a szemmozgató idegek – illetve a kis-
agy – károsodására utaló tünetek jelentkeznek (Mil-
ler–Fisher-szindróma) (9).
A diagnózis az anamnézis, klinikai tünetek, gerincvíz
és az elektroneurográfia vizsgálat eredményeinek jel-
legzetességein alapszik (39). A gerincvízben jelentôs
összfehérje-emelkedést észlelünk sejtszámemelkedés
nélkül. Az esetek többségében elektroneurográfiával
igazolják a demyelinisatiós károsodást (lassuló ingerve-
zetés, vezetési blokk jelei, gyöki károsodást jelzô kóros
F-hullám). A betegség elsô heteiben a vizsgálatok nor-
mális eredményûek lehetnek, ami nem zárja ki a beteg-
ség fennállását.
A kórkép spontán gyógyul, de a kezelés meggyorsít-
ja a javulást, és csökkenti a maradványtünetek lehetô-
ségét. A kezelést minél elôbb, egy-két héten belül el
kell kezdeni. Két hét alatt két – súlyos esetben öt – al-
kalommal végzett plazmaferézis, vagy kettô-öt nap
alatt 2 g/ttkg összdózisban adott intravénás immun-
globulin egyformán hatásos (39). A kortikoszteroid-
kezelés kedvezô hatása nem igazolt. A fizikoterápia el-
engedhetetlen a felépülésben. A betegek körülbelül
10%-ánál súlyosak a maradványtünetek. 
Krónikus, gyulladásos
demyelinisatiós neuropathia
Becslések szerint a krónikus, gyulladásos demyelini-
satiós neuropathia (CIDP) prevalenciája 1-2 beteg/
100 000 lakos, az incidenciája 0,15/100 000 lakos/év. A
Guillain–Barré-szindrómához hasonlóan induló esetek
egy részében a progresszió nyolc-tizenkét hét után sem
áll meg. A szimmetrikus izomgyengeség kifejezettebb
az alsó végtagokon és distalisan (a lábujjak gyengéb-
bek, mint a csípôizmok, de a kéz ujjai is gyengébbek).
A paresis kezdetben többnyire enyhe-mérsékelt fokú.
Az izomatrófia kevésbé kifejezett, a szenzoros tünet
többnyire enyhe. A betegséget az esetek harmadában
(hat hét–hat hónappal elõbb) valamilyen fertôzés (fel-
sô légúti, gastrointestinalis) vagy oltás elôzi meg. Lé-
nyeges különbség a Guillain–Barré-szindrómával szem-
ben, hogy ez a kórforma kezelés nélkül nem gyógyul
meg. A lassan progrediáló krónikus forma mellett lép-
csôzetesen progrediáló, relapsusokkal és remissziókkal
jellemezhetô és szubakut lefolyású monofázisos for-
mák is elkülöníthetôk (9).
A myelinhüvely az idegrost hosszanti lefutása men-
tén szakaszosan, multifokálisan károsodik. Részleges
(az idegrostok egy részét érintô) vagy teljes (egy adott
idegben az összes rostot károsító) ingerületvezetési za-
var, kondukciós blokk alakul ki. A kórfolyamat elô-
rehaladtával – a sclerosis multiplexhez hasonlóan – kró-
nikus, gyulladásos demyelinisatiós neuropathiában is a
demyelinisatiót kísérô axonveszteség határozza meg a
hosszú távú prognózist, a maradandó károsodást. 
A diagnózis az akut formákhoz hasonlóan a klinikai
tünetek, a gerincvíz és az elektroneurográfia vizsgálat
jellegzetességein nyugszik (40). Kétes esetekben ideg-
biopszia végzése szükséges.
Több klinikai tanulmány bizonyította, hogy az intra-
vénás immunglobulinkezelés, a plazmaferézis és a
kortikoszteroid egyformán hatásos a krónikus, gyulla-
dásos demyelinisatiós neuropathia kezelésében. Eny-
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Az autoimmun gyulladásos neuropathiák akut formái és kezelésük. Kialakulásukat két-három héttel infekció (például Cam-
pylobacter jejuni) elôzi meg
ENG:                          IVIG: intravénás immunglobulin
3. TÁBLÁZAT
Klinikai jellemzô Diagnózis Kezelés
Guillain–Barré- szimmetrikus, ENG: demyelinisatiós és gyöki károsodás; plazmaferézis vagy IVIG 
szindróma felfelé terjedô, gerincvíz: összfehérje-emelkedés sejtszám- enyhe forma, spontán 
petyhüdt (végtag- emelkedés nélkül gyógyulhat
és törzsizmok) szérumban: antigangliozid-ellenanyagok
bénulás
Akut motoros axonalis szimmetrikus, ENG: axonalis károsodás; plazmaferézis vagy IVIG
neuropathia (AMAN) felfelé terjedô, gerincvíz: összfehérje-emelkedés sejtszám-
petyhüdt bénulás emelkedés nélkül
Akut motoros és szimmetrikus, 
szenzoros axonalis petyhüdt bénulás 
neuropathia (AMSAN) és érzéskiesés
Miller–Fisher-szindróma szemmozgató idegek, 
illetve kisagyi károsodás
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Az autoimmun gyulladásos neuropathiák krónikus formái és kezelésük. Kialakulásukat hónapokkal megelôzi fertôzés (felsô lég-
úti, gastrointestinalis) vagy oltás
ANA: antinukleáris antitest; ANCA: antineutrophil citoplazmatikus antigén elleni antitest; ENG:          IVIG: intravénás immunglobulin; MG: myasthenia
gravis; MGUS: monoklonális gammopathia meghatározatlan jelentôséggel; SM: sclerosis multiplex; 
4. TÁBLÁZAT
Klinikai jellemzô Diagnózis Kezelés
Krónikus, gyulla- szimmetrikus, ENG: szimmetrikus demyelinisatiós károsodás jelei, spontán nem gyógyul; 
dásos demyeli- proximalis és vezetési blokk gyakori; enyhe-közepes bénulás: 
nisatiós neuro- distalis végtag- gerincvíz: összfehérje-emelkedés tartósan 60-100 mg/nap 
pathia (CIDP) paresis, atrophia kortikoszteroid (metil-
és/vagy szimmet- prednizolon) 
rikus distalis közepesen súlyos-súlyos 
érzészavar forma: 2 g/ttkg IVIG,
plazmaferézis+
kortikoszteroid
Distalis szerzett életkor: ≥60 év, ENG: demyelinisatiós károsodás szenzoros és motoros kortikoszteroid, 
demyelinisatiós szimmetrikus, idegben; gerincvíz: enyhe összfehérje-emelkedés; plazmaferézis, 
neuropathia férfiakon gyakoribb immunelektroforézis IVIG-kezelésre csak 
Formái: az idiopathiás forma javul
(DADS) distalis érzéskiesés, nincs para- IgM monoklonális gammopathia
járászavar (ataxia) protein (gam- gyakori:
mopathia): a) lymphoproli- b)lymphoproli-
idiopathiás ferativ beteg- ferativ betegség 
DADS séggel nélkül (MGUS)
Multifokális életkor: 40 év, ENG: aszimmetrikus demyelinisatiós károsodás, vezetési 2 g/ttkg IVIG (kombinált 
motoros neuro- férfiakon gyako- blokk nagyon gyakori;  kezelés+orális 
pathia (MMN) ribb; aszimmetri- gerincvíz: általában normális, ciklofoszfamid)
kus, distalis a szérumban: gangliozidellenes IgM típusú ellenanyagok
(általában kéz-) lehetnek
bénulás, atrophia
Multifokális aszimmetrikus, ENG: aszimmetrikus demyelinisatiós károsodás, vezetési kortikoszteroid, IVIG
szerzett demy- distalis bénulás és blokk gyakori; gerincvíz: összfehérje-emelkedés
elinisatiós szen- érzészavar (CIDP 
zoros és moto- aszimmetrikus 
ros neuropathia változata)
(MADSAM)
Multifokális aszimmetrikus, ENG: axonalis károsodás; IVIG, ciklofoszfamid
szerzett szen- distalis bénulás szérumban: gangliozidellenes IgM típusú ellenanyagok 
zoros és moto- és érzészavar, lehetnek
ros neuropathia centrális tünet is 
(MASAM) lehet
Vasculitis
Mononeuritis akut, aszimmetri- ENG: axonalis károsodás; gerincvíz: összfehérje- kortikoszteroid, 
multiplex kus, distalis bénulás emelkedés, ha centrális tünetek is vannak ciklofoszfamid (az izolált
Formái: perifériás idegrendszeri 
(az alsó végtagon a) szisztémás (gyakoribb): b)nem szisztémás: vasculitis prognózisa jobb,
gyakoribb) egyéb szervi tünetek, labor n. suralis biopszia: mint a szisztémásé),
(We, ANA, ANCA) a kiserek gyulladá- plazmaferézis, IVIG
primer (idiopathiás), illetve sos beszûrôdése
Distalis akut distalis, szekunder folyamat
szimmetrikus szimmetrikus 
érzészavar és
bénulás
Paraneoplasia: hónapokkal, évekkel megelôzi a tumorkimutatást
Szubakut szenzo- aszimmetrikus, ENG: axonalis károsodás, nem reagál kortiko-
ros neuropathia fájdalmas, érzés- gerincvíz: összfehérje-emelkedés, a sejtszám emelkedhet szteroidra, IVIG-re, illetve 
(SSN) zavar, járászavarral, plazmaferézisre
érzéskiesés nem-
csak a végtagokon,
hanem a törzsön is
he-közepes bénulás esetén, ha nem izolált motoros tí-
pusú a betegség és nincs kontraindikáció, 0,5–1,0
mg/ttkg/nap metilprednizolonnal vagy prednizolonnal
célszerû kezdeni a kezelést. Közepesen súlyos-súlyos
formákban – vagy ha tisztán motoros forma jellemzi a
betegséget – intravénás immunglobulin-kezelést cél-
szerû adni kettô–öt napig, 2 g/ttkg dózisban. A kor-
tikoszteroidot tartósan 60–100 mg/nap
dózisban kell adni, a javulás sokszor
csak több hónapos kezelés után jelent-
kezik. A hosszú távú kortikoszteroid-
kezelést elsôsorban számos mellékha-
tás korlátozza. A kortikoszteroidra
nem reagáló betegeknek intravénás im-
munglobulin-kezelés javasolt. Relapsus
esetén plazmaferézis, intravénás im-
munglobulin-kezelés, esetleg immun-
szuppresszió is alkalmazható. Plazma-
ferézis-kezelést – súlyos esetben – má-
sodnaponta, öt alkalommal kell alkal-
mazni, majd szükség szerint ismételni
kell. Mérsékelt tüneteknél heti két alkalommal, há-
rom–hat héten keresztül végezzük. Az intravénás
immunglobulin-kezelésre reagáló betegeknél az álla-
potjavulás a kezelés megkezdését követôen már egy hét
elteltével jelentkezik. Orális kortikoszteroid-terápia
segítségével az állapotjavulás fenntartható. A betegek
kisebb százalékában javulás csak kettô–nyolc hetente
ismételt 1 g/ttkg dózisú intravénás immunglobulin-te-
rápiával érhetô el (9, 40).
A klasszikus, szimmetrikus, proximális és distalis tü-
netekkel jelentkezô krónikus, gyulladásos demyelinisa-
tiós neuropathia mellett elkülöníthetô egy másik for-
ma: a distalis, szerzett, demyelinisatiós szimmetrikus
(DADS) neuropathia. Ezenkívül aszimmetrikus elosz-
lású variánsokat is – multifokális motoros neuropathia
(MMN), valamint multifokális szerzett demyelinisa-
tiós szenzoros és motoros neuropathia (MADSAM) –
megkülönböztetünk (41).
A distalis, szerzett demyelinisatiós szimmetrikus
neuropathiára distalis típusú szenzoros tünetek – fôleg
a vibrációérzés hiánya – és emiatt kialakuló járászavar a
jellemzô. A distalis, szerzett demyelinisatiós szimmet-
rikus neuropathia esetén paraproteinvizsgálat végzése
javasolt szérumelektroforézissel vagy immunelektro-
forézissel. IgM monoklonális gammopathia jelenléte-
kor lymphoproliferativ betegséget kell keresni. Ha ez
nem igazolódik, akkor a meghatározatlan jelentôségû
monoklonális gammopathia (MGUS) diagnózist véle-
ményezhetünk. Az IgM-ellenanyag az esetek felében a
myelinhez asszociált glikoprotein (MAG) ellen kép-
zôdik (anti-MAG). A betegség általában a hatodik élet-
évtized során kezdôdik, gyakoribb férfiakon és lassan
progrediál. Az immunmoduláns terápiára a betegek
csupán 30%-a reagál: ôk azok a betegek, akiknél sem
M-protein, sem anti-MAG-ellenanyag nem mutatható
ki (idiopathiás distalis szerzett demyelinisatiós szim-
metrikus neuropathia). 
Az aszimmetrikus, lassan progrediáló, valamelyik
környéki idegnek megfelelô lokalizációban, általában a
kéz kisizmaiban kezdôdô, gyakran izomsorvadással és
izomgörcsökkel járó izolált motoros formában (multi-
fokális motoros neuropathia, MMN) az összfehérje – a
krónikus, gyulladásos demyelinisatiós neuropathiával
ellentétben – általában nem emelkedett a gerincvízben.
A szérumban a gangliozidellenes antitestek (anti-GM1
IgM) szintje lehet magas. Az átlagéletkor a betegség
kezdetekor 40 év, férfiaknál gyakoribb. A kortiko-
szteroid-kezelés és a plazmaferézis ritkán használ, sôt,
ronthat is a tüneteken. Intravénás immunglobulin-ke-
zelés öt egymást követô napon adva az esetek 70%-
ában – már 48 órán belül – javítja az izomerôt. Évekig
két-három hetente vagy kéthavonta ismételhetô prog-
resszió megelôzésére (9).
Szintén aszimmetrikusan kezdôdik, krónikus lefo-
lyású és tünetei hasonlóak a multifokális motoros
neuropathiához, azonban nemcsak motoros, hanem
szenzoros tünetek is jellemzik a MADSAM és mul-
tifokális szerzett szenzoros és motoros neuropathia
(MASAM) variánst (4. táblázat). Elsôsorban a felsô
végtagon kezdôdik, neuropathiás fájdalom és agyideg-
tünetek jelentkezhetnek. Az ENG-vizsgálat különíti
el a két kórformát: a motoros idegekben demy-
elinisatiós károsodás, gyöki laesio jelei regisztrálhatók
MADSAM-ban, multifokális szerzett szenzoros és
motoros neuropathiában viszont axonalis károsodás je-
lei mutathatók ki. Az emelkedett liquorfehérje elkülö-
níti az MMN-tôl. A MADSAM-ban szenvedô betegek
körülbelül fele reagál kortikoszteroid- vagy intravénás
immunglobulin-terápiára, míg azok a MASAM-be-
tegek, akiknél antigangliozid ellenanyagok mutathatók
ki, jól reagálnak intravénás immunglobulin- vagy ciklo-
foszfamidkezelésre (41).
A MASAM-neuropathiákat el kell különíteni a
paraneoplasiás neuropathiáktól, az infekciós neuro-
pathiáktól és a vasculitistôl (4. táblázat). Az aszimmet-
rikus, fájdalmas, kifejezett szenzoros ataxiával járó
szubakut szenzoros neuropathia (SSN) hónapokkal,
akár évekkel megelôzheti a tumor kimutatását. A
szubakut szenzoros neuropathia a krónikus, gyulladá-
sos demyelinisatiós neuropathiával ellentétben nem re-
agál kortikoszteroid-, intravénás immunglobulin- és
plazmaferézis-terápiára. 
Vasculitises neuropathiák
A vasculitises neuropathiák általában az ötödik-nyol-
cadik évtizedben jelentkeznek. A tüneteket az ischae-
miás idegkárosodás okozza, viszonylag hirtelen
– órák-napok alatt – kezdôdô, fájdalmas szenzomo-
toros mononeuropathia vagy többszörös mononeu-
ropathia formájában. A tünetek aszimmetrikusak,
gyorsan alakulnak ki, általában az alsó végtagon
kezdôdnek. A szisztémás és nem szisztémás vascu-
litisekhez társuló neuropathia nem különbözik egy-
mástól, de az utóbbi lassabban progrediál és kevésbé
okoz mozgáskorlátozottságot. A szisztémás vasculi-
tisekben segítheti a diagnózist egyéb – szisztémás –
tünetek jelenléte: fogyás, hôemelkedés, láz, purpurák,
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izom- és ízületi fájdalom, éjszakai izzadás. A sziszté-
más vasculitisek lehetnek primer vasculitisek – poly-
arteritis nodosa, Wegener-granulomatosis, Churg–
Strauss-szindróma, mikroszkópos polyangiitis – és
szekunder vasculitisek, amikor egyéb kötôszöveti be-
tegség, gyógyszer, vírus okozza a kórképet. Idetarto-
zik a rheumatoid arthritishez társuló rheumatoid
vasculitis és a Sjögren-betegséggel vagy szisztémás
lupus erythematosussal társuló neuropathia. Az ENG
aszimmetriás, multifokális, szenzoros és motoros
axonalis károsodást jelez a különbözô idegekben, és
nemcsak az alagutaknak megfelelô helyen (9).
A szisztémás vasculitisekben szerológiai eltérések
észlelhetôk. A vörösvértest-süllyedés gyorsult, az
ANA (antinukleáris antitest) gyakran pozitív. Fontos
az ANCA-státus (p-ANCA és c-ANCA, perinukleáris
és citoplazmatikus antineutrophil citoplazmatikus an-
tigén elleni antitest) meghatározása, amely segíthet az
egyes szindrómák differenciálásában is. A liquorvizs-
gálat általában normális, kivéve, ha központi idegrend-
szeri manifesztáció is fennáll. A nem szisztémás vascu-
litisek esetében a diagnózis bizonyításához idegbiop-
szia szükséges, lehetôség szerint károsodott idegbôl
(n. suralis, n. peroneus superficialis). Szisztémás vas-
culitisekben az erek fibrinoid necrosisa, gyulladás, im-
munkomplex-depozitumok károsítják az epi- és peri-
neuralis ereket, míg a nem szisztémás (idiopathiás) be-
tegségben kisebb erek károsodnak (9). 
Összegzés
Tekintettel az autoimmun betegség krónikus lefolyásá-
ra, a potenciálisan elôforduló szövôdményekre, a reha-
bilitációs kezelés szükségességére, fokozott odafigye-
lést igénylô kórformákról van szó. Felismerésükhöz és
sikeres kezelésükhöz elengedhetetlen a háziorvosok és
szakorvosok jó együttmûködése.
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